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MIM NUMBER OMIM: Non indexee 

Synonymes: Atrophie choriocapillaire paramaculaire de Krill ; Paramacular choriocapillaris 
atrophy ; Sclerose choro'idienne circinee ; Circinate choroidal sclerosis ; Krill' s paramacular 
choriocapillaris atrophy. 




Fig 1 : Patiente de 17 ans avec une acuite de 4/10 eme a droite et l/10 eme a gauche. Cas sporadique avec parents 
non consanguins. La maladie a ete depistee a l'age de 13 ans et l'acuite etait encore de 8/10 eme a droite et 
10/10 eme a gauche. Le premier signe ophtalmoscopique a ete la perte du reflet foveolaire avec une macula trop 
sombre contrastant sur l'atrophie paramaculaire. Cette atrophie occupe l'ensemble du pole posterieur jusqu'a la 
pince des vaisseaux retinien temporaux du pole posterieur, elle s'etend egalement un peu en nasal au-dela la 
papille. Les vaisseaux ont un calibre normal. La recherche d'une eventuelle mutation dans les genes PRPH2 et 
ABCA4 est restee negative. 

La maladie est rarissime et sa prevalence inconnue. Aucune rubrique ne lui est consacree dans 
la base de donnees OMIM. On peut la rapprocher de la central areolar choroidal dystrophy de 
type 1 (CACD1) mais l'aspect clinique est totalement different. La premiere description de la 
maladie a probablement ete faite par Knapp en 1907 sur une fille de 11 ans avec parents 
consanguins sous le nom de sclerosis choroidea circinata. 1 Sorsby en 1938 a la Royal Society 
of Medicine la signale dans une classification des abiotrophies de la retine et de la choro'ide 
sous le nom de « sclerose paracentral choro'idienne », Krill et Archer, en 1971, la 
mentionnent et decrivent un cas clinique repris ulterieurement dans le KrilPs. 2 ' 3 ' 6 ' 7 II s'agit 
d'une affection choro'idienne englobant toute l'aire paramaculaire du pole posterieur et 
affectant progressivement la macula. Noble oublie l'affection dans sa classification en 1977. 4 
L'affection a pourtant ete egalement decrite en 1970 par Schocket et Ballin sous le nom donne 
par Knapp 1 « circinate choroidal sclerosis » (circinee = tache cutanee rougeatre de forme 
arrondie avec son centre epargne). 5 Selon Krill l'affection est parfois autosomique recessive 
parfois autosomique dominante. 2 ' 3 Le gene de l'affection n'est pas encore localise. 
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Fig 2 : Patiente de 57 ans, un frere a la meme affection, les parents sont indemnes et non consanguins. La 
maladie a ete diagnostiquee a l'age de 41 ans par une baisse d'acuite visuelle, le fond d'oeil n'a pratiquement pas 
change d'aspect au cours des deux decennies suivantes si ce n'est qu'un debut d'atrophie areolaire dans la zone 
depigmented vers l'age de 65 ans (Fig. 8). La lesion n'est pas maculaire mais couvre l'ensemble du pole 
posterieur et englobe la papille. Les vaisseaux retiniens ont un calibre normal, il n'y a pas de pigmentations 
osteoblastiques, ni de drusen et la macula a perdu son aspect fonce habituel. L'ensemble du pole posterieur prend 
un aspect un peu pommele. Les berges de la lesion sont irregulieres et mal limitees. 

2 Diagnostic clinique : 

Le tout debut de 1' affection est imperceptible pour le patient tant que Pacuite visuelle reste 
bonne (Fig.l 2004). 
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Fig 3 : Patiente de la Fig 1. Modification maculaire assez rapide avec disparition du pigment xantophylle alors 
quelL'atrophie de la choriocapillaire du pole posterieur semble peu modifiee en etendue. 
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II n'y a pas d'hemeralopie, le scotome central annulaire et la dyschromatopsie ne sont pas 
ressentis et le signe d'appel reste la baisse d'acuite visuelle centrale. Les lesions sont 
symetriques et des la baisse d'acuite visuelle, la depigmentation du pole posterieur est 
evidente puisqu'il apparait trop clair, les vaisseaux ont un calibre normal et la macula semble 
plus ou moins epargnee. La papille est bien coloree, le calibre des arteres est normal et la 
peripheric normale sans pigmentation anormale. Au stade plus evolue de la maladie, la 
choriocapillaire disparait et l'atrophie chorioretinienne gagne les couches profondes de la 
choro'ide en faisant apparaitre les gros vaisseaux choro'idiens. 

3 Examens complementaires : 




Fig 4 : Patiente de la fig 1. En autofluorescence, le pole posterieur presente une large plage d'hypofluorescence 
aux bords flous englobant macula , pole posterieur et papille. Cette hypofluorescence est entouree d'un lisere 
d'hyperfluorescence. 

3.1. Autofluorescence 

Une large plage d'hypofluorescence couvre le pole posterieur et englobe la papille. 
L'hypofluorescente est maximum en region perimaculaire et les contours externes de la plage 
apparaissent irreguliers et bordes d'une hyperfluorescence (Fig.4). 
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Fig 5 : Patiente de la figure 1 a Page de 15 ans. Effacement de la choriocapillaire avec persistance au niveau des 
fleches de petits flots d'EP aux bords hyperfluorescents. 



3.2. OCT spectral 

On trouve a l'OCT une disorganisation totale des couches retiniennes avec disparition des 

photorecepteurs, de la ligne de Perithelium pigmentaire retinien et de la membrane de Bruch. 

3.3 Angiographie a la fluoresceine. 

Le pole posterieur est le siege d'une transparence anormale de 1' epithelium pigmente avec une 
visualisation du reseau des vaisseaux choro'idiens moyens (Fig.5). De petites plages arrondies 
d'atrophie chorioretinienne apparaissente et vont progressivement s'elargir pour envahir le 
pole posterieur. 

3.4. Apport des examens fonctionnels. 

La vision chromatique est d'abord pratiquement normale puis elle se deteriore 
progressivement avec une dyschromatopsie d'axe bleu-jaune. Le champ visuel presente un 
large scotome central annulaire d'abord relatif et plus ou moins profond s'aggravant 
progressivement. L'isoptere peripherique n'est pas modifie. 
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Fig 6 : Patiente de la figure 1. ERG plein champ avec diminution globale et legere des amplitudes. 



3.5. Apport de ^Electrophysiologic 
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L'ERG est peu altere au debut mais il se modifie progressivement et de facon globale avec 
une diminution moderee des amplitudes photopiques et scotopiques (Fig. 6). L'ERG 
multifocal maculaire, precocement pathologique, objective un affaissement du pic maculaire. 
L'EOG est normal au debut et s'altere secondairement. 

4. Evolution et pronostic visuel. 

4.1. Le debut de la maladie survient le plus souvent au cours de la deuxieme decade, il existe 
cependant des formes plus tardives de la troisieme ou quatrieme decade. Le peu de cas publies 
ne permet pas d'envisager d'autres formes cliniques. Nous ignorons egalement s'il existe des 
formes associees. 




Fig 7 : Patiente de la figure 1. Disorganisation de la couche des cellules visuelles avec disparition des 
photorecepteurs. 

4.2. L'atrophie choriocapillaire paramaculaire est une affection severe qui englobe 
progressivement la macula et qui fait totalement disparaitre l'acuite visuelle centrale, le 
patient est ainsi reduit a compter les doigts a lm en fin d' evolution. Le champ peripherique 
reste par contre bien conserve quelque soit le stade de 1' affection. 
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Fig 8 : Patiente de la figure 2 a l'age de 67 ans. Des plages arrondies d'atrophie chorioretinienne profonde 
apparaissent nettement visibles en angiographie fluoresceinique. A l'age de 77ans la vision est encore de l/10 eme 
sur l'oeil gauche et compte les doigts a droite. 

5. Aspect therapeutique 

II n'y a aucun traitement actuellement connu pour ce type d'affection. 

6. Diagnostic positif et differentiel 

8.1. Le diagnostic est pose sur l'atrophie choriocapillaire etendue du pole posterieur, l'absence 
totale de drusen, l'absence d' evolution centrifuge vers la peripherie et 1' alteration severe et 
rapide de la visuelle centrale. 

8.2.. On eliminera pour le diagnostic differentiel les formes etendues de dystrophie 
choro'idienne areolaire centrale (CACD), de transmission autosomique dominante mais a 
penetrance variable qui donnent egalement une atrophie primitive de la choriocapillaire mais 
moins etendue accompagnees de drusen et sans berge hyperfluorescente et d'evolution plus 
lente. En cas de doute la recherche d'une mutation sur le gene RDS pour la dystrophie 
choro'idienne areolaire centrale devrait confirmer le diagnostic. 

Ce qu'il faut retenir pour l'atrophie choriocapillaire du pole posterieur 

-La maladie est extremement rare de transmission autosomale recessive ou dominante 

- Le gene responsable de la maladie n'est pas identifie 

- La maladie dans sa forme la plus frequente commence entre 7 et 15 ans mais il existe 
des formes de 1' adult e et des formes tardives. 

- Le premier signe de la maladie est la baisse d'acuite visuelle avec un fond d'oeil dont le 
pole posterieur apparait depigmented 
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- En autofluorescence, hypofluorescence globale du pole posterieur plus marquee en 
perimaculaire.Hhyperfluorescence perilesionnelle. 

- La dyschromatopsie d'axe bleu-jaune est acquise et apparait avec la baisse d'acuite 
visuelle. 

- L'ERG plein champ est moderement altere. 

- L'affection est severe et mene a une perte de la vision centrale. 

- II n'y a actuellement pas de traitement. 
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